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В ос но ву этих ре ко мен да ций по ло-
же ны ре ко мен да ции по ди аг нос ти ке и 
ле че нию ЛГ, при ня тые ЕОК в 2005г. 
Од но вре мен но в этом проекте учи ты-
ва ют ся на ци о наль ные осо бен нос ти в 
об сле до ва нии и ле че нии дан ной ка те го-
рии па ци ен тов.

На ци о наль ные Ре ко мен да ции «Ди аг-
нос ти ка и ле че ние ле гоч ной ги пер тен зии» 
пред на зна че ны для ши ро ко го кру га спе ци-
а лис тов – кар дио ло гов, пуль мо но ло гов, 
рев ма то ло гов, те ра пев тов, вра чей об щей 
прак ти ки, в по ле зре ния ко то рых мо гут 
ока зать ся боль ные ЛГ.

Вве де ние

Ле гоч ная ги пер тен зия – груп па за бо ле-
ва ний, ха рак те ри зу ю щих ся прог рес си ру ю-
щим по вы ше ни ем ЛСС, ко то рое при во дит 
к раз ви тию пра во же лу доч ко вой СН и преж-
де вре мен ной ги бе ли па ци ен тов.

ЛГ ди аг нос ти ру ет ся при сред нем дав ле-
нии в ЛА > 25 мм рт.ст. в по кое и > 30 мм 
рт.ст. при физической нагрузке.

Опре де ле ние
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Кли ни чес кая клас си фи ка ция ЛГ 
не об хо ди ма для стан дар ти за ции ди аг-
нос ти чес ких ме то дов и ле чеб ных ме ро-
при я тий, про ве де ния кон т ро ли ру е мых 
ис сле до ва ний сре ди од но род ных групп 
па ци ен тов (таб ли ца 1).

Фак то ры рис ка и ас со ци и ро ван ные 
кли ни чес кие со сто я ния

ФР ЛГ – лю бой эк зо ген ный ли бо 
эн до ген ный фак тор, со сто я ние или за бо-
ле ва ние, ко то рые мо гут иг рать пред рас-

по ла га ю щую роль или спо соб ст во вать 
раз ви тию ЛГ. ФР мо гут быть фе но ти пи-
чес кие при зна ки (воз раст, пол), ле кар-
ст вен ные пре па ра ты, хи ми чес кие ве щес-
т ва, ин фек ци он ные аген ты и др. Тер-
мин АКС ис поль зу ет ся для обо зна че ния 
та ких кли ни чес ких со сто я ний, на ли чие 
ко то рых свя за но со ста ти чес ки дос то вер-
ным уве ли че ни ем ве ро ят нос ти раз ви тия 
ЛГ.

Абсо лют ный риск раз ви тия ЛГ при 
на ли чии из вест ных ФР дос та точ но 

1. Легочная артериальная гипертензия (ЛАГ):

1.1. Идиопатическая ЛГ (ИЛГ)

1.2. Семейная ЛАГ

1.3. Ассоциированная с:

1.3.1. коллагеновыми сосудистыми 
заболеваниями

1.3.2.  врожденными пороками сердца 
(системнолегочные шунты)

1.3.3. портальной гипертензией

1.3.4. ВИЧинфекцией

1.3.5. лекарственными и токсическими 
воздействиями

1.3.6.  другими (поражения щитовидной 
железы, болезнь Гошера, 
болезнь накопления гликогена, 
наследственная геморрагическая 
телеангиэктазия, гемоглобинопатии, 
миелопролиферативные болезни, 
спленэктомия)

1.4. Ассоциированная со значительным 
поражением вен или капилляров:

1.4.1. Легочная веноокклюзионная болезнь

1.4.2. Легочный капиллярный гемангиоматоз

1.5. Персистирующая ЛАГ новорожденных

2. Легочная гипертензия, ассоциированная с 
поражениями левых отделов сердца:

2.1. поражение левого желудочка

2.2. поражения клапанов левого желудочка

3. ЛГ, ассоциированная с патологией 
дыхательной системы и /или гипоксемией

3.1.хроническая обструктивная болезнь легких

3.2. интерстициальные заболевания легких

3.3. нарушения дыхания во время сна

3.4. альвеолярная гиповентиляция

3.5.высокогорная ЛГ

3.6.нарушения развития легких

4. ЛГ вследствие хронических тромботических 
или эмболических заболеваний:

4.1.тромбоэмболическая обструкция 
проксимальных ЛА

4.2. тромбоэмболическая обструкция 
дистального русла ЛА

4.3. нетромботические легочные эмболии 
(опухоли, паразитарные заболевания, 
инородные тела)

5. Смешанные формы

саркоидоз, гистиоцитоз Х, лимфангиоматоз, 
компрессия легочных сосудов (аденопатия, 
опухоли, фиброзирующий медиастинит)

Таб ли ца 1
Кли ни чес кая клас си фи ка ция ЛГ (Ве не ция, 2003)

Кли ни чес кая клас си фи ка ция ЛГ



505

Диагностика и лечение легочной гипертензии

ни зок, по это му ин ди ви ду аль ная чув ст-
ви тель ность, ге не ти чес кая пред рас по-
ло жен ность, пови ди мо му, иг ра ют при-
ори тет ные ро ли. Все ФР и АКС мож-
но клас си фи ци ро вать в со от вет ст вии со 
сте пе нью ас со ци а ции с ЛГ и на ли чием 
уста нов лен ной при чин ной свя зи (таб-
ли ца 2).

Раз ли ча ют «опре де лен ные» ФР ЛГ и 
АКС, при на ли чии вза и мос вя зей, под-
твер ж ден ных не сколь ки ми не за ви си-
мы ми на блю де ни я ми, вклю чая кон т-
ро ли ру е мые ис сле до ва ния и до ка зан-

ные эпи де мии; «ве ро ят ные», о ко то рых 
сви де тель ст ву ет ряд не про ти во ре ча щих 
друг дру гу на блю де ний, в т.ч. се рии слу-
ча ев, од на ко им не при пи сы ва ет ся роль 
уста нов лен ной при чи ны; «воз мож ные», 
ког да при чин нослед ст вен ная связь 
пред по ла га ет ся на ос но ва нии се рии 
кли ни чес ких на блю де ний, ре гис т ров, 
мне нии эк с пер тов; «ма ло ве ро ят ные», с 
на ли чи ем ко то рых свя зы ва лись слу чаи 
ЛГ, но в кон т ро ли ру е мых ис сле до ва ни ях 
при чин нослед ст вен ная связь не бы ла 
до ка за на.

опре де лен ные  ве ро ят ные воз мож ные ма ло ве ро ят ные

Ле кар ст вен ные пре па ра ты и ток си ны

Де мо гра фи чес кие и ме ди цин ские усло вия

пол Бе ре мен ность – Ожи ре ние 

 Сис тем ная ги пер то ния 

За бо ле ва ния

опре де лен ные ве ро ят ные   воз мож ные

ВИЧин фек ция Пор таль ная ги пер тен зия 
/ за бо ле ва ния пе че ни

Сис тем ные за бо ле ва ния 
со еди ни тель ной тка ни

Врож ден ные сис тем ноле-
гоч ные шун ты

Таб ли ца 2
Фак то ры рис ка ЛГ и АКС

Ами но рекс

Фен ф лу ра мин

Дек с фен ф лу ра мин

Рап со вое мас ло

Амфе та мин

Lтрип то фан

Ме таам фе та ми ны

Ко ка ин

Хи мио те ра пия

Анти деп рес сан ты

Ораль ные кон т ра цеп ти вы

Эстро ге ны

Та ба ко ку ре ние

–  заболевания щитовид ной 
железы

– заболевания крови

–  состояние после 
спленэктомии 
серповид но-клеточная 
анемия 
β−талассемия 
хронические 
миелопролиферативные 
заболевания

–  ред кие генетические 
заболевания или болезни 
обмена 
болезнь Гоше 
болезнь фон Гьерка 
наслед ственная 
геморрагическая 
телеангиэктазия (болезнь 
Ослера-Вебера)
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Ле гоч ная ве ноок клю зи он ная 
бо лезнь и ле гоч ный ка пил ляр ный 
ге ман ги о ма тоз

ЛВОБ – ред кое за бо ле ва ние не уста-
нов лен ной эти о ло гии, при ко то ром раз-
ви тие и прог рес си ро ва ние ЛГ свя за но 
с по ра же ни ем мел ких ле гоч ных вен и 
ве нул, в т.ч. тром бо ти чес ко го ха рак те ра.

Ра нее ЛВОБ рас смат ри ва лась как под-
тип ПЛГ, од на ко, с уче том ве ро ят ных 
раз ли чий в па то ге не зе и лечении ЛВОБ 
и ПЛГ, в 1998г ЛВОБ бы ла вклю че на в 
ка те го рию ЛВГ на ря ду с за бо ле ва ни я-
ми ле вых от де лов сер д ца, ком п рес си ей 
ле гоч ных вен, фиб ро зи ру ю щим ме диас-
ти ни том. В 2003г на III Ми ро вом сим-
по зи у ме по ЛГ в Ве не ции (Ита лия) на 
ос но ва нии сход ных па то мор фо ло ги чес-
ких при зна ков, кли ни чес кой кар ти ны и 
воз мож но го раз ви тия оте ка лег ких при 
на зна че нии прос таг лан ди нов ЛВОБ и 
ЛКГ – доб ро ка чес т вен ное не ме тас та зи-
ру ю щее со су дис тое об ра зо ва ние, при во-
дя щее к раз ви тию ЛГ – бы ли объеди не-
ны в один под тип кли ни чес ко го клас са 
ЛАГ.

Клас си фи ка ция врож ден ных 
сис тем ноле гоч ных шун тов

В ос но ве клас си фи ка ции ле жат тип 
и раз ме ры де фек та, на ли чие или от сут-
ст вие экс тра кар ди аль ных ано ма лий и 
ста тус кор рек ции врож ден но го по ро ка 
сер д ца. Все эти фак то ры вно сят вклад в 
раз ви тие ЛГ, син д ро ма Эй зен мен ге ра и 
опре де ля ют прог ноз боль ных.

Син д ром Эй зен мен ге ра мо жет быть 
как прос тым, так и слож ным (~ 30% 
боль ных) по ро ком сер д ца. Сре ди прос-
тых по ро ков сле ду ет от ме тить наи бо лее 
час тые – ДМЖП, ДМПП и ОАП. Син-
д ром Эй зен мен ге ра на блю да ет ся у 10% 
не опе ри ро ван ных боль ных старше 2 лет с 
ДМЖП лю бо го раз ме ра, при ДМПП – у 
~ 46% боль ных.

ЛГ раз ви ва ет ся поч ти у всех боль ных с 
АОП, у 50% боль ных с ДМЖП при диа-
мет ре де фек та > 1 см и 10% боль ных с 
ДМПП при диа мет ре де фек та > 2 см. У 
боль ных с ма лы ми и сред ни ми раз ме ра-
ми де фек тов ЛГ раз ви ва ет ся толь ко у 3% 
боль ных.

Обыч но ран няя хи рур ги чес кая кор-
рек ция по ро ка сер д ца пред от вра ща-
ет раз ви тие ЛГ. Одна ко у ря да боль ных 
тя же лая ре зи ду аль ная ЛГ раз ви ва ет ся 
по сле хи рур ги чес кой кор рек ции по ро-
ка. В та ких кли ни чес ких си ту а ци ях час-
то не яс но, при сут ст во ва ло ли не об ра-
ти мое по ра же ние ле гоч ных со су дов до 
опе ра тив но го ле че ния по ро ка сер д ца или 
ле гоч ное со су дис тое за бо ле ва ние прог-
рес си ру ет, не смот ря на ус пеш но про ве-
ден ную опе ра цию.

Клас си фи ка ция врож ден ных сис тем-
ноле гоч ных по ро ков сер д ца:

1. Тип
– Про стой
ДМПП
ДМЖП
ОАП
Ано ма лия ле гоч ных вен
– Ком би ни ро ван ный
Един ст вен ный же лу до чек
ДМПП и ДМЖП
Truncus arteriosus
2. Раз ме ры
– ма лый (при ДМПП < 2 см и ДМЖП 

< 1 см)
– боль шой (при ДМПП > 2 см и 

ДМЖП > 1 см)
3. Ас со ци и ро ван ные экс тра кар ди аль-

ные ано ма лии
4. Ста тус кор рек ции по ро ка сер д ца:
– не опе ри ро ван ный по рок
– час тич но скор рек ти ро ван ный по рок 

(да та)
– спон тан но или опе ра тив но кор рек-

ти ро ван ный по рок (да та)
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В па то ге не зе ЛГ участвуют че ты ре ос нов-
ных па то фи зи о ло ги чес ких фе но ме на:

– ва зо кон ст рик ция
– ре дук ция ЛСР
– сни же ние элас тич нос ти ле гоч ных 

со су дов
– об ли те ра ция ле гоч ных со су дов: тром-

боз in situ, про ли фе ра ция ГМК.
До на сто я ще го вре ме ни точ но не уста-

нов ле ны про цес сы, иг ра ю щие триг гер ную 
роль в раз ви тии па то ло ги чес ких из ме не ний 
в ле гоч ных со су дах при ЛГ. Со вре мен ные 
те о рии па то ге не за ЛГ фо ку си ру ют вни ма-
ние на дис фун к ции или по вреж де нии эн до-
те лия, при во дя щих к на ру ше нию ба лан са 
меж ду ва зо кон ст рик тив ны ми и ва зо ди ла ти-
ру ю щи ми суб стан ци я ми и раз ви тию ва зо-
кон ст рик ции. Осво бож де ние не иден ти фи-
ци ро ван ных хе мо так си чес ких аген тов из 
по вреж ден ных кле ток эн до те лия вы зы ва ет 
миг ра цию ГМК в ин ти му ле гоч ных ар те ри-
ол. Сек ре ция ло каль но ак тив ных ме ди а то-
ров с вы ра жен ным ва зо кон ст рик тор ным 
эф фек том спо соб ст ву ет раз ви тию тром бо-
за in situ, транс фор ми руя со сто я ние ЛСР 
из обыч но го ан ти ко а гу лян т но го со сто я ния 
вслед ст вие осво бож де ния простациклина 
и ин ги би то ра тка не во го ак ти ва то ра плаз-
ми но ге на в про ко а гу лян т ное. В ре зуль та те 
об ра зу ет ся по роч ный круг: по вреж де ние 
эн до те лия не ук лон но прог рес си ру ет и при-
во дит к ре мо де ли ро ва нию ле гоч ных со су-
дов, на рас та нию со су дис той об струк ции 
и об ли те ра ции. При этом па то ло ги чес кие 
про цес сы за тра ги ва ют все слои со су дис той 
стен ки, раз лич ные ти пы кле ток – эн до те ли-
аль ные, ГМК, фиб роб лас ты. В ад вен ти ции 
на блю да ют по вы шен ную про дук цию экс-
тра цел лю ляр но го мат рик са, вклю чая кол-
ла ген, элас тин, фиб ро нек тин и те нас цин. 
Вос па ли тель ные клет ки и тром бо ци ты так-
же иг ра ют су щес т вен ную роль в раз ви тии 
ЛГ. В плаз ме кро ви боль ных ЛГ по вы ше ны 
уров ни про вос па ли тель ных ци то ки нов, в 

тром бо ци тах на ру ша ет ся ме та бо лизм се ро-
то ни на.

При ис сле до ва нии ва зо ак тив ных суб-
стан ций бы ли отмечены по вы шен ная про-
дук ция тром бок са на и мощ но го ва зо кон ст-
рик тор но го пеп ти да эн до те ли аль но го про-
ис хож де ния с ми то ген ны ми свой ст ва ми в 
от но ше нии ГМК – ЭТ1, де фи цит ва зо ди-
ла та то ра простациклина и NO.

У боль шин ст ва боль ных с СЛГ, а так же 
у ря да боль ных со спо ра ди чес ки ми слу ча я-
ми ЛГ – ИЛГ об на ру жи ва ют ас со ци а цию 
с му та ци я ми ге на, ло ка ли зу ю ще го ся на 2 
хро мо со ме и ко ди ру ю ще го ре цеп тор ти па 
II к про те и ну кос т но го мор фо ге не за. Одна-
ко до сих пор не уста нов ле на па то би о ло ги-
чес кая вза и мос вязь меж ду ге не ти чес ки ми 
на ру ше ни я ми и раз ви ти ем ЛГ. Обра ща ет 
на се бя вни ма ние, что вы со кая час то та 
ИЛГ и низ кая пе нет ра ция при СЛГ (~ 20% 
му та ций при во дит к ма ни фес та ции за бо ле-
ва ния) ука зы ва ют на то, что для раз ви тия 
за бо ле ва ния не об хо ди мы до пол ни тель ные 
триг ге ры. Это мо жет быть по ли мор физм 
ге нов, ко ди ру ю щих NOсин та зу, кар би-
милфос фат син та зу, син тез пе ре нос чи ков 
се ро то ни на, или дру гие сти му лы, от вет ст-
вен ные за кон т роль рос та ле гоч ных со су-
дис тых кле ток. У от дель ных па ци ен тов, а 
так же в се мьях с на след ст вен ной ге мор ра-
ги чес кой те ле ан ги эк та зи ей (бо лезнь Осле-
раВе бе раРан дю) опи са ны му та ции ге нов 
ре цеп то ров фак то ра нек ро за опу хо ли β, 
ак ти винпо доб ной ки на зы 1, эн дог ли на.

Та ким об ра зом, от дель ные па то би о ло ги-
чес кие про цес сы в клет ках и тка нях боль-
ных ЛГ уста нов ле ны, од на ко вза и мо дей ст-
вия этих ме ха низ мов в раз ви тии и прог рес-
си ро ва нии за бо ле ва ния точ но не из вест ны. 
Те о ре ти чес ки мож но пред по ло жить, что 
на след ст вен ная пред рас по ло жен ность ре а-
ли зу ет ся под воз дей ст ви ем ФР, вызывая 
из ме не ни я раз лич ных ти пов кле ток (тром-
бо ци ты, ГМК, эн до те ли аль ные, вос па ли-

Па то ге нез ЛГ
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тель ные клет ки), а так же в экс тра цел лю-
ляр ном мат рик се ЛМЦР.

Дис ба ланс меж ду тром бо ти чес ки ми, 
ми то ген ны ми, про вос па ли тель ны ми, ва зо-
кон ст рик тив ны ми фак то ра ми и ме ха низ-
ма ми об рат но го дей ст вия – ан ти ко а гу лян-
т ны ми, ан ти ми то ген ны ми, ва зо ди ла ти ру-
ю щи ми, спо соб ст ву ет ва зо кон ст рик ции и 

тром бо зам, про ли фе ра тив ным и вос па ли-
тель ным из ме не ни ям в ЛМЦР.

Извес т но, что эти ме ха низ мы от вет ст-
вен ны за раз ви тие и прог рес си ро ва ние 
па то ло ги чес ких об струк тив ных про цес сов 
в ле гоч ных со су дах при ЛГ, уве ли че ние 
ЛСС, пе ре груз ку и де ком пен са цию ПЖ, 
ги бель боль ных.

Ди аг нос ти ка 
Стра те гия ди аг нос ти ки при ЛГ пре дус-

мат ри ва ет комп ле кс ное обс ле до ва ние 
па ци ен та с целью ус та нов ле ния ди аг но за, 
оцен ки кли ни чес ко го клас са и ти па ЛГ, 
а так же функ ци о наль но го и ге мо ди на ми-
чес ко го ста ту са боль ных. Це ле со об раз но 
вы де лить сле ду ю щие эта пы ди аг нос ти чес-
ко го и диф фе рен ци аль ноди аг нос ти чес ко-
го про цес са (ри су нок 1):

I.   по доз ре ние на на ли чие у боль но го ЛГ 
(ЛГ – пред ва ри тель ный ди аг ноз);

II. ве ри фи ка ция ди аг но за ЛГ;
III. ус та нов ле ние кли ни чес ко го клас са ЛГ;
IV.  оцен ка ЛГ (тип, ФК).

Эта пы ди аг нос ти ки ЛГ
I. по доз ре ние на на ли чие у боль но го ЛГ
• кли ни чес кие симп то мы,
• фи зи каль ное обс ле до ва ние,
• про це ду ры скри нин га,
• слу чай ные на ход ки
II. ве ри фи ка ция  ди аг но за ЛГ
• ЭКГ,
• рент ге ног ра фия

.
 ор га нов груд ной 

клет ки,
• транс то ра каль ная ЭхоКГ,
•  ге мо ди на ми чес кие по ка за те ли – ка те-

те ри за ция пра вых от де лов серд ца, тес-
ты на ва зо ре ак тив ность

III. ус та нов ле ние кли ни чес ко го клас са ЛГ
• ФВД,
•  ана лиз га зо во го сос та ва ар те ри аль ной 

кро ви,
•  вентиляционноперфузионная сцин-

ти графия легких,

• КТ,
• АПГ
IV. оцен ка ЛГ
•  тип (об щий и би о хи ми чес кий ана ли зы 

кро ви, им му но ло ги чес кое ис сле до ва-
ние, тест на ВИЧ, УЗИ внут рен них 
ор га нов)

•  функ ци о наль ная спо соб ность боль-
ных: тест 6МХ, кар ди о пуль мо наль-
ный тест (пи ко вое пот реб ле ние О

2
, 

ана э роб ный по рог)

Этап I. По доз ре ние на на ли чие у боль но го 
ЛГ (ЛГ – пред ва ри тель ный ди аг ноз)

Кли ни чес кие приз на ки и симп то мы, 
ука зы ва ю щие на на ли чие ЛГ. Все кли ни-
чес кие симп то мы ЛГ, вы яв ля е мые при 
рас спро се и ос мот ре боль ных, не яв ля ют-
ся па тог но мо нич ны ми, что час то зат руд-
ня ет ран нюю ди аг нос ти ку. Кли ни чес кие 
симп то мы – одыш ка, сла бость, по вы шен-
ная утом ля е мость, бо ли в об лас ти серд-
ца, го ло вок ру же ния и син ко паль ные сос-
то я ния, обус лов ле ны, глав ным об ра зом, 
дву мя ос нов ны ми при чи на ми: на ру шен-
ным транс пор том О

2
 и сни же ни ем СВ. 

Ха рак тер ны ми симп то ма ми ЛГ яв ля ют ся 
ка шель и кро во хар канье.

На на чаль ном эта пе за бо ле ва ние мо жет 
про те кать бес си мп том но, тем не ме нее 
одыш ка при физической нагрузке яв ля ет ся 
на и бо лее час тым де бю том бо лез ни.

Одыш ка инс пи ра тор но го ха рак те ра раз-
лич ной сте пе ни вы ра жен нос ти: от ми ни-
маль ной, воз ни ка ю щей лишь при зна чи тель-
ной физической нагрузке, до име ю щей мес-
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то да же в по кое. Как пра ви ло, с те че ни ем 
бо лез ни одыш ка прог рес сив но на рас та ет. 
Прис ту пов удушья обыч но не наб лю да ет ся.

Бо ли в груд ной клет ке у па ци ен тов ЛГ 
обыч но но сят не оп ре де лен ный ха рак тер: 
да вя щие, но ю щие, ко лю щие, сжи ма ю щие; 
без чет ко го на ча ла; про дол жи тель ностью 
от нес коль ких ми нут до су ток; уси ли ва ют ся 
при физической нагрузке; обыч но не ку пи-
ру ют ся при е мом нит рог ли це ри на. У ря да 
па ци ен тов с ЛГ наб лю да ют ся ти пич ные 
прис ту пы сте но кар дии: ин тен сив ные прис-
ту по об раз ные бо ли сжи ма ю ще го ха рак те ра, 
ло ка ли зу ю щи е ся за гру ди ной, иног да ир ра-
ди иру ю щие в ле вую ло пат ку и ле вую ру ку, 
что мо жет мас ки ро вать ИБС и да же ОИМ.

Бо лее чем у по ло ви ны боль ных ЛГ от ме-
ча ют ся го ло вок ру же ния и об мо ро ки, про во-
ци ру е мые физической нагрузкой. Обыч ная 
про дол жи тель ность об мо ро ков 25 ми нут, 
иног да 2025 ми нут. Боль ши н ство боль ных 
жа лу ет ся на серд це би е ния и пе ре бои в ра бо-
те серд ца, при этом на ЭКГ зло ка че ст вен-
ные на ру ше ния рит ма, как пра ви ло, не ре ги-
ст ри ру ют ся, ча ще – си ну со вая та хи кар дия.

На ка шель жа лу ет ся треть боль ных ЛГ, 
пови ди мо му, он свя зан с зас той ны ми яв ле-
ни я ми и при со е ди не ни ем вос па ли тель ных 
из ме не ний в лег ких и брон хах. Кро во хар-
канье (<10% боль ных с ЛГ) обыч но воз ни-
ка ет од нок рат но, но мо жет про дол жать ся 
нес коль ко дней, свя за но как с ТЭ в мел кие 
вет ви ЛА, так и всле д ствие раз ры ва мел ких 
ле гоч ных со су дов в свя зи с вы со кой ЛГ.

При фи зи каль ном ос мот ре па ци ен тов с 
ЛГ на и бо лее час то об ра ща ет на се бя вни ма-
ние ак ро ци а ноз, при дли тель ном те че нии 
бо лез ни – из ме не ние фа ланг паль цев по 
ти пу «ба ра бан ных па ло чек» и ног тей в ви де 
«ча со вых сте кол», из ме не ние фор мы груд-
ной клет ки, у боль ных с эм фи зе мой лег ких 
– «боч ко об раз ная» груд ная клет ка». При 
раз ви тии пра во же лу доч ко вой СН у боль ных 
от ме ча ют ся на бух шие шей ные ве ны, ге па то-
ме га лия, пе ри фе ри чес кие оте ки, ас цит. При 
аус куль та ции с боль шой до лей ве ро ят нос ти 

Рис. 1   Этапы диагностического пути у больных ЛГ.

Этап 1. ЛГ  предварительный диагноз: 

 • Анам нес ти чес кие све де ния

 • Кли ни чес кие приз на ки и симп то мы ЛГ 

 • Симп то мы прог рес си ро ва ния ЛГ

 •  Симп то мы, свя зан ные с со пу т ству ю щи ми 
за бо ле ва ни я ми

 • Данные осмотра

Этап 2. Верификация диагноза ЛГ:

 • ЭКГ

 • ВКГ, ФКГ

 • Рентгенография. грудной клетки

 • ЭхоКГ

 •  Оценка гемодинамики (катетеризация 
правых отделов сердца и ЛА, ОФП)

Этап 3. Установление клинического класса ЛГ:

 • ФВД

 •  вентиляционноперфузионная 
сцинтиграфия легких

 • КТ легких

 • МРТ сердца и крупных сосудов

 • АПГ

Этап 4. Оценка ЛГ (тип, толерантность к 
физической нагрузке):

 •  Анализы крови: общий, биохимичес-
кий, иммунологический; коагулограмма  
крови, гормоны щитовидной железы, ТТГ, 
серологический тест на ВИЧ

 • УЗИ внутренних органов

 •  Тест 6МХ/кардиопульмональный нагру-
зочный тест

 • Оценка ФК

 • Биопсия легких
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мож но ус та но вить на ли чие па то ло гии лег-
ких и серд ца, а так же вы ра жен ность ЛГ. 
Ха рак тер ны ми аус куль та тив ны ми приз на ка-
ми ЛГ слу жат ак цент II то на над ЛА, пан-
сис то ли чес кий, сис то ли чес кий шум три кус-
пи даль ной не дос та точ нос ти, шум Гре хе ма 
Стил ла.

Симп то мы, свя зан ные с со пу т ству ю-
щи ми за бо ле ва ни я ми. Ор топ ноэ и па рок-
сиз маль ное на рас та ние одыш ки в ноч ные 
ча сы ука зы ва ет на по вы ше ние ве ноз но го 
дав ле ния и зас той ные яв ле ния в МКК изза 
по ра же ния ле вых от де лов серд ца. Арт рал-
гии, кож ные про яв ле ния, ли хо рад ка и дру-
гие симп то мы по ра же ния со е ди ни тель ной 
тка ни, ука зы ва ют на связь ЛГ с сис тем ны-
ми за бо ле ва ни я ми со е ди ни тель ной тка ни. 
Храп и ноч ное ап ноэ, на ли чие на ру ше ний 
(ос та но вок) ды ха ния во вре мя сна тре бу ет 
про ве де ния по ли сом ног ра фи чес ко го ис сле-
до ва ния.

Симп то мы прог рес си ро ва ния за бо ле ва-
ния. Оте ки ниж них ко неч нос тей, ас цит, 
сни же ние ап пе ти та, вы ра жен ная сла бость 
сви де тель ству ют о дис фу нк ции ПЖ, на рас-
та нии сте пе ни три кус пи даль ной не дос та-
точ нос ти. Для оцен ки ди на ми ки те че ния 
за бо ле ва ния и эф фек тив нос ти те ра пии 
не об хо ди мо ко ли че ст вен но оце ни вать 
толерантность к физической нагрузке 
(ФК, тест 6МХ).

Анам нес ти чес кие све де ния. Бла го да ря 
ус та нов лен ной ге не ти чес кой пред рас по-
ло жен нос ти к ЛГ не об хо ди мо иск лю чить 
на ли чие ха рак тер ной кли ни чес кой симп то-
ма ти ки у родствен ни ков боль но го. Сле ду ет 
учи ты вать по тен ци аль ный риск раз ви тия 
ЛГ при при ме не нии ле ка р ствен ных пре па-
ра тов, ток си нов (ано рек ти ки, рап со вое мас-
ло), хи ми о те ра пии (цик ло фос фан, бле о ми-
цин и др.).

Ди аг ноз вы со ко ве ро я тен у боль ных с 
симп то ма ми ЛГ, воз ни ка ю щи ми на фо не 
сис тем ных за бо ле ва ний со е ди ни тель ной 
тка ни, пор таль ной ги пер тен зии, ВИЧин-
фек ции, врож ден ных по ро ков серд ца со 

сбро сом кро ви сле ва нап ра во, ве ноз ных 
тром бо зов.

Этап II. Ве ри фи ка ция ди аг но за ЛГ
При об на ру же нии тех или иных па то ло-

ги чес ких из ме не ний, ука зы ва ю щих на на ли-
чие ЛГ, не об хо ди мо вы пол нить боль но му 
ряд инстру мен таль ных ме то дов обс ле до ва-
ния.

ЭКГ вы яв ля ет приз на ки ги пе рт ро-
фии и пе рег руз ки ПЖ, ди ла та ции и ГПП 
(ppulmonale), отк ло не ние элект ри чес кой 
оси серд ца впра во. ГПЖ при су т ству ет у 
87%, отк ло не ние элект ри чес кой оси серд ца 
впра во у 79% боль ных ИЛГ. Учи ты вая, что 
чувстви тель ность ЭКГ при ЛГ сос тав ля ет 
толь ко 55%, а спе ци фич ность 70%, она не 
всег да яв ля ет ся ме то дом скри нин га в ди аг-
нос ти ке ЛГ. У боль ных с тя же лой ЛГ мож но 
ре ги ст ри ро вать не из ме нен ную ЭКГ.

Ес ли из ме не ния на ЭКГ воз ни ка ют 
лишь при на ли чии дос та точ но вы ра жен ной 
ги пе рт ро фии пра вых от де лов серд ца, то с 
по мощью ВКГ мож но ди аг нос ти ро вать эти 
из ме не ния в бо лее ран них ста ди ях. ФКГ поз-
во ля ет не толь ко ди аг нос ти ро вать ЛГ или 
ги пер во ле мию в МКК, но и от но си тель ную 
не дос та точ ность три кус пи даль но го кла па на 
и кла па на ЛА, а так же об на ру жить при об ре-
тен ные и врож ден ные по ро ки серд ца, соп ро-
вож да ю щи е ся вто рич ной ЛГ.

Рент ге ног ра фия ор га нов груд ной клет ки 
поз во ля ет уточ нить эти о ло гию ЛГ: об на ру-
жить ин те рс ти ци аль ные за бо ле ва ния лег ких, 
при об ре тен ные и врож ден ные по ро ки серд-
ца, а так же су дить о тя жес ти ЛГ. Ос нов ны ми 
рент ге но ло ги чес ки ми

.
 приз на ка ми ЛГ яв ля-

ют ся вы бу ха ние ство ла и ле вой вет ви ЛА, 
ко то рые фор ми ру ют в пря мой про ек ции II 
ду гу по ле во му кон ту ру серд ца, рас ши ре ние 
кор ней лег ких, уве ли че ние пра вых от де лов 
серд ца. У 90% боль ных ИЛГ на мо мент ус та-
нов ле ния ди аг но за, при мяг кой ЛГ всле д-
ствие за бо ле ва ний ле вых от де лов, при ЛВОБ 
рент ге но ло ги чес кая

.
 кар ти на лег ких и серд-

ца мо жет быть не из ме не на. У боль ши н ства 
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боль ных ИЛГ от ме ча ет ся по вы ше ние проз-
рач нос ти ле гоч ных по лей на пе ри фе рии за 
счет обед не ния ле гоч но го ри сун ка.

Транс то ра каль ная ЭхоКГ счи та ет ся 
на и бо лее цен ным не ин ва зив ным ме то дом 
ди аг нос ти ки ЛГ, т. к. не толь ко поз во ля ет 
оце нить уро вень СДЛА, но и да ет важ ную 
ин фор ма цию о при чи не и ос лож не ни ях 
ЛГ. С по мощью это го ме то да ди аг нос ти ки 
мож но иск лю чить по ра же ния мит раль но-
го, аор таль но го кла па нов, бо лез ни ми о-
кар да, врож ден ные по ро ки с шун ти ро ва-
ни ем кро ви сле ва нап ра во, при во дя щие к 
раз ви тию ЛГ.

При от су т ствии обструк ции вы но ся ще го 
трак та ПЖ по сте пе ни три кус пи даль ной 
ре гур ги та ции мож но рас чет ным пу тем оп ре-
де лить ве ли чи ну СДЛА с по мощью мо ди фи-
ци ро ван но го урав не ния Бер нул ли: ΔР=4V2, 
где ΔР – гра ди ент дав ле ния че рез трех створ-
ча тый кла пан, V – ско рость три кус пи даль-
ной ре гур ги та ции в м/с. Ес ли ΔР<50 мм 
рт.ст., то СДЛА = ΔР. При ΔР < 85 мм рт.ст. 
СДЛА = ΔР + 10 мм рт.ст., при ΔР > 85 мм 
рт.ст. СДЛА = ΔР+15 мм рт.ст.

Три кус пи даль ная ре гур ги та ция оп ре де-
ля ет ся у боль ши н ства боль ных ЛГ (74%). 
В ис сле до ва ни ях ус та нов ле на кор ре ля ци он-
ная связь (0,570,93) меж ду дав ле ни ем, из ме-
рен ным при ЭхоКГ и во вре мя ка те те ри за-
ции пра вых от де лов серд ца и ЛА.

СДПЖ у здо ро вых лю дей в воз рас те 189 
лет сос тав ля ет 28±5 мм рт.ст. (1557 мм 
рт.ст.) и уве ли чи ва ет ся с воз рас том и рос том 
ИМТ. Мяг кая ЛГ мо жет быть ус та нов ле на 
при 3650 мм рт.ст. или ско рос ти три кус пи-
даль ной ре гур ги та ции 2,83,4 м/сек.

У па ци ен тов с ЛГ име ет мес то рас ши-
ре ние по лос тей ПП и ПЖ, утол ще ние 
пе ред ней стен ки ПЖ, из ме ня ет ся ха рак тер 

дви же ния МЖП: в сис то лу она сме ща ет ся 
«па ра док саль но» в сто ро ну ПЖ. В/в вве-
де ние фи зи о ло ги чес ко го раст во ра поз во-
ля ет оп ре де лить открытое овальное окно, 
ДМПП ти па ве ноз но го си ну са. Для подт ве-
рж де ния на ли чия открытия овального окна 
или не боль шо го ДМПП, с целью оцен ки 
точ но го раз ме ра тре бу ет ся про ве де ние чрес-
пи ще вод ной ЭхоКГ.

Ка те те ри за ция пра вых от де лов серд ца 
и тес ты на ва зо ре ак тив ность вы пол ня ют 
с целью ве ри фи ка ции ди аг но за ЛГ, оцен-
ки тя жес ти ге мо ди на ми чес ких на ру ше ний 
и про ве де ния тес тов на ва зо ре ак тив ность. 
Не об хо ди мо ана ли зи ро вать сле ду ю щие па ра-
мет ры: дав ле ние в ПП, и ЛА (СДЛА, ДДЛА, 
ДЛАср), ДЗЛА, СВ ме то дом тер мо ди лю ции 
или ме то дом по Фи ку в слу ча ях на ли чия сис-
тем ноле гоч ных шун тов, АД, ЛСС и ССС, 
на сы ще ние О

2
 ар те ри аль ной и ве ноз ной 

кро ви, а так же кро ви из верх ней по лой ве ны 
при сис тем ноле гоч ных шун тах.

ЛАГ оп ре де ля ет ся при ДЛАср > 25 
мм рт.ст., в по кое и > 30 при физической 
нагрузке, дав ле нии ДЗЛА < 15 мм рт.ст., 
ЛСС > 3 мм рт.ст./л/мин. (еди ни цы Ву да). 
Ка те те ри за ция ле вых от де лов серд ца не об-
хо ди ма в ред ких слу ча ях, ког да не уда ет ся 
из ме рить ДЗЛА.

Ве ри фи ка ция ди аг но за ЛГ с по мощью 
ка те те ри за ции пра вых от де лов серд ца не об-
хо ди ма для боль ных мяг кой ЛГ по дан ным 
доп пле ро вс ко го ис сле до ва ния, име ю щих II 
и III ФК (ВОЗ) для оп ре де ле ния так ти ки 
ле че ния. У боль ных с уме рен ной и тя же лой 
ЛГ ка те те ри за ция пра вых от де лов серд ца с 
оп ре де ле ни ем ге мо ди на ми чес ких по ка за те-
лей не об хо ди ма для оцен ки прог но за.

По вы шен ное сред нее дав ле ние в ПП и 
ДЛАср, низ кий СВ и са ту ра ция ве ноз ной 

Таб ли ца 3
ОФП для оцен ки ва зо ре ак тив нос ти боль ных ЛГ

пре па рат путь вве де ния Т 1/2 стар то вая до за ле чеб ная до за дли тель ность

PG Е
1
 в/в 3 мин. 5 нг/кг/мин. до 30 нг/кг/мин. 3040 мин.

NO ин га ля ци он ный 1530 сек. 10 ррм 2040 ррм 5 мин.



512

Диагностика и лечение легочной гипертензии

кро ви О
2
 сви де тель ству ют о худ шем прог но-

зе у боль ных ИЛГ.
С по мощью ОФП во вре мя ка те те ри за-

ции пра вых от де лов серд ца и ЛА мож но 
оп ре де лить по тен ци аль ный ус пех ле че ния 
АК. Для ОФП ис поль зу ют ся ко рот ко дей-
ству ю щие ва зо ди ла та то ры, воз дей ству ю щие 
на МКК: PGE

1
 и ин га ля ци он ный NO (таб-

ли ца 3).
По ло жи тель ная ОФП оп ре де ля ет ся при 

сни же нии ДЛАср бо лее чем на 10 мм рт.ст., 
дос ти же нии аб со лют ной ве ли чи ны ДЛАср 
< 40 мм рт.ст. при уве ли че нии или от су т-
ствии ди на ми ки СВ. Толь ко чет верть боль-
ных ИЛГ, ко то рые име ют по ло жи тель ную 
ОФП, мож но с ус пе хом дли тель но ле чить 
АК. Изза воз мож ных серь ез ных ос лож не-
ний не сле ду ет наз на чать АК эм пи ри чес ки, 
без про ве де ния ОФП.

У боль ных с хро ни чес кой ТЭ ЛА, врож-
ден ны ми по ро ка ми серд ца не об хо ди мо так-
же оце ни вать ОФП для оп ре де ле ния по тен-
ци аль но го ус пе ха те ра пии АК.

Этап III. Ус та нов ле ние кли ни чес ко го 
клас са ЛГ

Сле ду ю щий этап ди аг нос ти ки нап рав лен 
на оп ре де ле ние кли ни чес ко го клас са ЛГ с 
уче том кли ни чес кой клас си фи ка ции, предс-
тав лен ной в таб ли це 1.

На этом эта пе не об хо ди мо про вес ти 
транс то ра каль ную ЭхоКГ, ле гоч ные функ ци-
о наль ные тес ты (га зо вый сос тав ар те ри аль-
ной кро ви), вентиляционноперфузионную 
сцинтиграфию легких, КТ, АПГ.

Ис сле до ва ние ФВД поз во ля ет оп ре де-
лить вклад по ра же ния ды ха тель ных пу тей 
или па рен хи ма тоз но го за бо ле ва ния лег ких 
в раз ви тие ЛГ: вы я вить обструк тив ные или 
рест рик тив ные из ме не ния с целью диф фе-
рен ци аль ной ди аг нос ти ки ЛГ и уточ не ния 
тя жес ти по ра же ния лег ких. Для боль ных 
ЛГ ха рак тер ны: умень ше ние диф фу зи он ной 
спо соб нос ти мо но ок си да уг ле ро да (4080% 
от нор мы), не боль шое или уме рен ное сни-
же ние ле гоч ных объ е мов, нор маль ное или 

нез на чи тель но сни жен ное р
a
O

2
 и обыч но 

сни жен ное изза аль ве о ляр ной ги пер вен ти-
ля ции р

a
СO

2
. На ли чие не об ра ти мой обструк-

ции ды ха тель ных пу тей сви де тель ству ет в 
поль зу ХОБЛ как при чи ны ги пок си чес кой 
ЛГ. Сни жен ные ле гоч ные объ е мы и диф фу-
зи он ная спо соб ность лег ких мо гут ука зы-
вать на на ли чие ин те рс ти ци аль но го за бо ле-
ва ния. По ли сом ног ра фия поз во ля ет иск лю-
чить обструк тив ные на ру ше ния во вре мя 
сна и эпи зо ды де са ту ра ции.

Вен ти ля ци он нопер фу зи он ная сцин тиг-
ра фия лег ких. У боль ных ЛГ мож но об на ру-
жить как аб со лют но не из ме нен ную кар ти ну, 
так и не боль шие пе ри фе ри чес кие суб сег мен-
тар ные де фек ты пер фу зии без на ру шен ной 
вен ти ля ции. Этот ме тод на и бо лее ин фор ма-
ти вен в ди аг нос ти ке кли ни чес ко го клас са 4 
– хро ни чес кой ТЭ ЛА и ее вет вей. При этом 
де фек ты пер фу зии об на ру жи ва ют в до ле вых 
и сег мен тар ных зо нах. В диф фе рен ци аль-
ной ди аг нос ти ке ИЛГ и хро ни чес кой ТЭ ЛА 
чувстви тель ность вен ти ля ци он нопер фу-
зи он ной сцин тиг ра фии лег ких сос тав ля ет 
90100%, а спе ци фич ность 94100%. У боль-
ных с па рен хи ма тоз ной бо лезнью лег ких 
пер фу зи он ные де фек ты сов па да ют с де фек-
та ми вен ти ля ции.

Компь ю тер ная то мог ра фия. КТ иг ра ет 
важ ную роль в диф фе рен ци аль ной ди аг-
нос ти ке ЛГ. Обес пе чи вая де таль ное изоб-
ра же ние ле гоч ной па рен хи мы, поз во ля ет 
ди аг нос ти ро вать ин те рс ти ци аль ные за бо ле-
ва ния лег ких и эм фи зе му. При зас той ной 
ле во же лу доч ко вой не дос та точ нос ти мож но 
об на ру жить фе но мен «ма то во го стек ла» и 
утол ще ние ин тер ло бу ляр ных септ. Диф фуз-
ное двус то рон нее утол ще ние ин тер ло бу ляр-
ных септ, на ли чие мел ких, пло хо очер чен-
ных оча го вых те ней ука зы ва ют на ЛКГА.

КТ поз во ля ет оце нить сос то я ние ле гоч-
ных по лей, а так же серд ца и со су дов с 
по мощью конт рас ти ро ва ния по лос тей серд-
ца и прос ве та со су дов при в/в вве де нии 
80120 мл конт ра ст но го ве ще ст ва. КТкар-
ти на хро ни чес кой ТЭ ЛА: пол ная ок клю зия 



513

Диагностика и лечение легочной гипертензии

ЛА или ее вет вей, на ли чие экс це нт ри чес ких 
де фек тов всле д ствие тром бо зов или ре ка на-
ли зо ван ные тром бы.

МРТ ис поль зу ет ся у боль ных ЛГ для 
оцен ки па то ло ги чес ких и функ ци о наль-
ных из ме не ний серд ца и ле гоч но го кро-
во об ра ще ния, обыч но не ис поль зу ет ся в 
ру тин ной прак ти ке. Глав ны ми пре и му ще-
ст ва ми ме то да слу жит трех мер ный (объ ем-
ный) спо соб по лу че ния изоб ра же ний без 
ар те фак тов от кос тей и ле гоч ных по лей, 
вы со кое прост ра н  ствен ное раз ре ше ние, а 
так же от су т ствие лу че вой наг руз ки, не ин-
ва зив ность, ес те ст вен ный конт раст от дви-
жу щей ся кро ви. Ча ще все го МРТ ис поль-
зу ет ся при обс ле до ва нии па ци ен тов с ИЛГ, 
ТЭ ЛА, врож ден ны ми по ро ка ми серд ца со 
сбро сом кро ви сле ва нап ра во.

АПГ тра ди ци он но счи та ет ся на и луч шим 
ме то дом, поз во ля ю щим ус та но вить по ка за-
ния к эн дар те рэк то мии. У боль ных с по доз-
ре ни ем на хро ни чес кую ТЭ ЛА, не подт ве-
рж ден ную при вен ти ля ци он нопер фу зи он-
ной сцин тиг ра фии лег ких, для ди аг нос ти ки 
дис таль ных обструк ций ЛСР це ле со об раз но 
про ве де ние АПГ.

Про це ду ра про хо дит без ос лож не ний 
при на ли чии вы со кос пе ци а ли зи ро ван но го 
пер со на ла, при ме не нии сов ре мен ных конт-
рас тов, при этом воз мож но се лек тив ное 
конт рас ти ро ва ние пра вой и ле вой ос нов-
ных вет вей ЛА и ана лиз в мно же ст вен ных 
про ек ци ях.

Этап IV. Оцен ка ЛГ: тип, то ле ра нт ность 
к фи зи чес кой наг руз ке

Боль ным ЛГ не об хо ди мо вы пол нять 
ру тин ные ла бо ра тор ные тес ты: би о хи ми-
чес кий и об щий ана ли зы кро ви, ис сле-
до вать ко а гу лог рам му, уров ни Dди ме ра, 
ан тит ром би на III, про те и на С для иск лю-
че ния тром бо фи лии, оце ни вать гор мо-
наль ную функ цию щи то вид ной же ле зы, 
оп ре де лять титр ан ти тел к фос фо ли пи дам 
(вол ча ноч ный ан ти ко а гу лянт, ан ти те ла к 
кар ди о ли пи ну). При мер но треть боль ных 

ИЛГ име ют по вы шен ный титр ан ти нук-
лук ле ар ных ан ти тел (< 1:80). Боль ные ЛГ 
с су ще ст вен но по вы шен ным тит ром ан ти-
тел или по доз ре ни ем на на ли чие сис тем но-
го за бо ле ва ния со е ди ни тель ной тка ни нуж-
да ют ся в кон суль та ции рев ма то ло га. Всех 
боль ных в обя за тель ном по ряд ке сле ду ет 
тес ти ро вать на ВИЧин фек цию.

Ана ли зы кро ви и им му но ло ги чес кие по ка-
за те ли. Ана ли зы кро ви: об щий – со дер жа ние 
Hb, эрит ро ци тов, Ht, лей ко ци тов, тром бо-
ци тов; би о хи ми чес кий – оцен ка функ ции 
по чек, пе че ни, со дер жа ния бел ка; им му но ло-
ги чес кий – оп ре де ле ние ан ти тел к кар ди о ли-
пи ну, вол ча ноч ный ан ти ко а гу лянт; ко а гу лог-
рам ма кро ви; гор мо ны щи то вид ной же ле зы, 
ТТГ; се ро ло ги чес кий тест на ВИЧ.

УЗИ внут рен них ор га нов поз во ля ет 
на деж но иск лю чить цир роз пе че ни и /
или пор таль ную ги пер тен зию. Ис поль-
зо ва ние цве то вой доп пле рог ра фии поз-
во ля ет диф фе рен ци ро вать пас сив ную 
пор таль ную ги пер тен зию всле д ствие пра-
во же лу доч ко вой СН или воз ник но ве ния 
транс пе че ноч но го ве ноз но го гра ди ен та 
при цир ро зе пе че ни.

Оп ре де ле ние функ ци о наль ной спо соб-
нос ти боль ных ЛГ. Объ ек тив ная оцен ка 
функ ци о наль ной спо соб нос ти боль ных 
ЛГ не об хо ди ма для оцен ки тя жес ти ЛГ и 
ди на ми ки кли ни чес ко го сос то я ния на фо не 
про во ди мо го ле че ния. При изу че нии то ле-
ра нт нос ти к фи зи чес кой наг руз ке на и бо лее 
час то ис поль зу ет ся тест 6МХ и кар ди о пуль-
мо наль ный наг ру зоч ный тест с оцен кой 
га зо об ме на.

Тест 6МХ – прос тая, де ше вая про ба, име-
ю щая прог нос ти чес кое зна че ние для па ци-
ен тов ЛГ. Дис тан ция в тес те 6МХ об рат но 
кор ре ли ру ет с ФК (ВОЗ) (При ло же ния 1 и 
2). Тест обыч но до пол ня ет ся оцен кой одыш-
ки по Borg G 1982. Сни же ние на сы ще ния 
О

2
 ар те ри аль ной кро ви бо лее чем на 10% во 

вре мя тес та 6МХ ука зы ва ет на по вы шен-
ный риск ле таль нос ти. Дис тан ция в тес те 
6МХ яв ля ет ся пер вич ной ко неч ной точ кой 
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в боль ши н стве мно го це нт ро вых ис сле до ва-
ний у боль ных ЛГ.

Кар ди о пуль мо наль ный наг ру зоч ный тест 
да ет воз мож ность оце нить вен ти ля цию и 
га зо об мен во вре мя до зи ро ван ной фи зи чес-
кой наг руз ки: ин декс пи ко во го пот реб ле ния 
О

2
, ана э роб ный по рог. У боль ных ЛГ сни-

же на ве ли чи на ана э роб но го по ро га и пи ко-
вое пот реб ле ние О

2
. Кар ди о пуль мо наль ный 

наг ру зоч ный тест ра нее ис поль зо вал ся в 
мно го це нт ро вых ис сле до ва ни ях, но не до ка-
зал оче вид ных пре и му ществ пе ред тес том 
6МХ, т. к. тех ни чес ки бо лее сло жен, не поз-
во ля ет оце ни вать эф фек тив ность те ра пии, 
а по лу чен ные ре зуль та ты за ви сят от опы та 
ме ди ци нс ко го пер со на ла.

Оцен ка тя жес ти ЛГ – ФК. Для ха рак-
те рис ти ки тя жес ти ЛГ ис поль зу ет ся 
функ ци о наль ная клас си фи ка ция ВОЗ 
– мо ди фи ци ро ван ный ва ри ант клас си фи-
ка ции НьюЙоркской Ас со ци а ции Серд ца 
(NYHA) по ФК, пред ло жен ный для па ци ен-
тов с не дос та точ ностью кро во об ра ще ния:

Класс I – боль ные ЛГ без ог ра ни че ния 
фи зи чес кой ак тив нос ти. Обыч ная фи зи-
чес кая ак тив ность не вы зы ва ет по яв ле ние 
одыш ки, сла бос ти, бо ли в груд ной клет ке, 
го ло вок ру же ния.

Класс II – боль ные ЛГ, при во дя щей к 
не ко то ро му сни же нию фи зи чес кой ак тив-
нос ти. В по кое они ощу ща ют се бя ком фо рт-
но, од на ко обыч ная фи зи чес кая ак тив ность 
соп ро вож да ет ся по яв ле ни ем одыш ки, сла-
бос ти, бо лей в груд ной клет ке, го ло вок ру-
же ния.

Класс III – боль ные ЛГ, при во дя щей 
к вы ра жен но му ог ра ни че нию фи зи чес-

кой ак тив нос ти. Не боль шая фи зи чес кая 
ак тив ность вы зы ва ет по яв ле ние одыш ки, 
сла бос ти, бо ли в груд ной клет ке, го ло вок-
ру же ния.

Класс IV – боль ные ЛГ не спо соб ны 
вы пол нять лю бую фи зи чес кую наг руз ку без 
по яв ле ния вы ше пе ре чис лен ных кли ни чес-
ких симп то мов. Одыш ка или сла бость мо гут 
при су т ство вать да же в по кое, дис ком форт 
воз рас та ет при ми ни маль ной фи зи чес кой 
наг руз ке.

Би оп сия лег ких. Вы пол не ние отк ры той 
и то ра кос ко пи чес кой би оп сии лег ких соп-
ря же но с рис ком ос лож не ний. В ру тин ной 
кли ни чес кой прак ти ке этот ме тод обыч но 
не ис поль зу ет ся.

Фак то ры, вли я ю щие на прог ноз боль ных ЛГ:
• ФК (ВОЗ)
•  На ли чие приз на ков пра во же лу доч-

ко вой СН
• Толерантность к физической нагрузке
• Дис тан ция в тес те 6МХ
• Уро вень пи ко во го пот реб ле ния О

2

• ЭхоКГпа ра мет ры
• На ли чие пе ри кар ди аль но го вы по та
• Раз мер ПП, ЛЖ
•  Ге мо ди на ми чес кие па ра мет ры: дав-

ле ние в ПП, ДЛАср, СВ
• Уро вень са ту ра ции ве ноз ной кро ви
• Дан ные ОФП
• На ли чие ги пе ру ри ке мии
•  Уро вень моз го во го нат рийу ре ти чес-

ко го пеп ти да
•  Со дер жа ние тро по ни на, но рэ пи неф-

ри на плаз мы кро ви
• Кон це нт ра ция ЭТ1 в плаз ме кро ви

Ле че ние ЛГ

На про тя же нии мно гих де ся ти ле тий в 
ле че нии боль ных ЛГ на блю дал ся край не 
мед лен ный прог ресс. Си ту а ция су щес т-
вен но из ме ни лась в по след ние го ды, бла-
го да ря зна чи тель но му уве ли че нию чис-
ла кон т ро ли ру е мых ис сле до ва ний. АК, 

ан ти ко а гу лян ты, СГ, кис ло ро до те ра пия, 
не смот ря на от сут ст вие со от вет ст ву ю-
щих ран до ми зи ро ван ных ис сле до ва ний 
в на сто я щее вре мя, со став ля ют стан дар т-
ную те ра пию, ши ро ко на зна ча е мую боль-
ным ЛГ. Вмес те с тем по яви лись но вые 
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груп пы ле кар ст вен ных пре па ра тов, 
эф фек тив ность и без опас ность ко то рых 
до ка за на ре зуль та та ми кон т ро ли ру е мых 
ис сле до ва ний.

Общие ре ко мен да ции
Для всех без ис клю че ния боль ных ЛГ 

ак ту аль ны об щие ре ко мен да ции, со блю-
де ние ко то рых по зво ля ет умень шить риск 
воз мож но го ухуд ше ния те че ния бо лез ни 
вслед ст вие опре де лен ных об сто я тельств 
и внеш них фак то ров. В по все днев ной 
жиз ни па ци ен ты с ЛГ дол ж ны из бе гать 
воз ник но ве ния та ких по тен ци аль но опас-
ных сим п то мов, как вы ра жен ная одыш-
ка, син ко пе, бо ли в груд ной клет ке; 
за пре ща ют ся физические нагрузки по сле 
еды, при не бла го при ят ном тем пе ра тур-
ном ре жи ме. Од но вре мен но боль ным ЛГ 
сле ду ет под дер жи вать адек ват ное со сто-
я ние ске лет ной мус ку ла ту ры, вы пол няя 
еже днев ные до зи ро ван ные физические 
нагрузки, не вы зы ва ю щие вы ше ука зан-
ных сим п то мов, что спо соб ст ву ет улуч-
ше нию КЖ и умень ше нию кли ни чес кой 
сим п то ма ти ки.

Ги пок сия усу губ ля ет ва зо кон т рик цию 
при ЛГ, по это му во вре мя по ле тов на авиа-
тран с пор те для боль ных ЛГ не об хо ди мо 
об су дить воз мож ность про ве де ния до пол-
ни тель ной кис ло ро до те ра пии.

Про фи лак ти ка ин фек ци он ных за бо ле-
ва ний яв ля ет ся край не важ ной за да чей 
для боль ных ЛГ. Сле ду ет ре ко мен до вать 
па ци ен там вак ци ни ро ва ние от грип па и 
пнев мо кок ко вой ин фек ции. Воз ник но ве-
ние пнев мо нии усу губ ля ет те че ние бо лез-
ни и яв ля ет ся при чи ной смер тель ных 
ис хо дов у 7% боль ных ЛГ.

Бе ре мен ность, ро ды, ГЗТ в пос т ме но па-
у заль ном пе ри о де свя за ны с по вы шен ным 
рис ком ухуд ше ния те че ния за бо ле ва ния 
и смер т нос ти у этой ка те го рии боль ных. 
Всем па ци ен т кам с ЛГ ре про дук тив но го 
воз рас та дол ж ны быть ре ко мен до ва ны 
со от вет ст ву ю щие ме то ды кон т ра цеп ции. 

Тя же лые ССЗ по дан ным ЕОК вы зы ва ют 
ма те рин скую смер т ность в 3050% слу ча-
ев. Вза и мос вя зи меж ду ис поль зо ва ни ем 
ораль ных кон т ра цеп ти вов и воз ник но ве-
ни ем ЛГ в зна чи тель ном чис ле ис сле до-
ва ний до ка зать не уда лось. У боль ных 
ЛГ бо лее пред поч ти тель но ис поль зо вать 
эс т ро генне со дер жа щие кон т ра цеп ти вы, 
ба рье р ные ме то ды кон т ра цеп ции, хи рур-
ги чес кую сте ри ли за цию. ГЗТ по ка за на 
па ци ен т кам ЛГ в пос т ме но па у зе лишь 
при вы ра жен ных кли мак те ри чес ких сим п-
то мах и усло вии дос ти же ния адек ват но го 
кон т ро ля сис те мы свер ты ва ния кро ви.

Боль ные ЛГ вы со ко чув ст ви тель ны к 
сни же нию уров ня Hb в кро ви, по это му 
да же сла бо вы ра жен ная ане мия тре бу ет 
быс т ро го, эф фек тив но го ле че ния. У боль-
ных ЛГ с вы ра жен ной ги пок си ей, на при-
мер на фо не ле гоч носис тем ных шун тов, 
воз ни ка ет вто рич ный эрит ро ци тоз. При 
уров не Ht > 65% и на ли чии сим п то мов, 
ука зы ва ю щих на по вы шен ную вяз кость 
кро ви (го лов ные бо ли, на ру ше ние кон-
цен т ра ции вни ма ния) по ка за ны кро во-
пус ка ния.

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние
Анти ко а гу лян ты и де заг ре ган ты. По ка-

за ния для на зна че ния ОАК у боль ных 
ЛГ свя за ны с тра ди ци он ны ми ФР ве ноз-
ных ТЭ, та ки ми как СН, ма ло под виж ный 
об раз жиз ни, а так же пред рас по ло жен-
нос тью к тром бо ти чес ким из ме не ни ям в 
ЛМЦР и элас ти чес ких ЛА.

Бла го при ят ные эф фек ты ОАК по ка за-
ны в од но цен т ро вых, рет рос пек тив ных 
ис сле до ва ни ях у боль ных ИЛГ и ЛГ вслед-
ст вие при ема ано рек ти ков. Це ле вой уро-
вень МНО при ИЛГ со став ля ет 1,52,5. 
При дру гих фор мах ЛГ ре ше ние о на зна че-
нии ОАК дол ж но в каж дом слу чае при ни-
мать ся ин ди ви ду аль но на ос но ва нии оцен-
ки со от но ше ния риск/эф фек тив ность.

В ка чес т ве аль тер на ти вы Вар фа ри ну у 
ря да па ци ен тов ЛГ с по вы шен ным рис-
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ком кро во те че ний или не пе ре но си мос-
тью пре па ра та, ра нее пред ла га ли ис поль-
зо вать не боль шие до зы ге па ри на (до 
1500020000ЕД/сут.) до по вы ше ния АЧТВ 
в 1,51,7 ра за по срав не нию с кон т ро лем. 
В по след ние го ды ус пеш но внед рен в 
кли ни чес кую прак ти ку но вый класс ан ти-
ко а гу лян тов – низ ко мо ле ку ляр ные ге па-
ри ны. Это фраг мен ты стан дар т но го ге па-
ри на с мо ле ку ляр ным ве сом от 1000 до 
10000 даль тон. Изме не ние мо ле ку ляр ной 
мас сы су щес т вен но из ме ни ло фар ма ко ки-
не ти ку пре па ра тов: боль шин ст во бел ков 
плаз мы с ни ми не свя зы ва ют ся, а это слу-
жит от лич ной би о дос туп нос ти при при-
ме не нии низ ко мо ле ку ляр ных ге па ри нов 
в не боль ших до зах и «пред ска зу е мос ти» 
ан ти ко а гу лян т но го эф фек та при фик си ро-
ван ной до зе. Наи бо лее дос туп ны ми низ-
ко мо ле ку ляр ны ми ге па ри на ми яв ля ют ся 
На дро па рин и Энок са па рин. В те че ние 
1го ме ся ца те ра пии при ме ня ют ся до зы 
На дро па ри на 15000 UAXa IC 2 ра за в сут-
ки или Энок са па ри на 1 мг/кг ве са 2 ра за 
в сут ки, в по сле ду ю щем – мень шие про-
фи лак ти чес кие до зы: На дро па рин 7500 
UAXa IC 12 ра за в сут ки и Энок са па рин 
2040 мг 12 ра за в сут ки.

Важ но пом нить о воз мож нос ти на зна-
че ния де заг ре ган тов у боль ных ЛГ. Наи-
бо лее по пу ляр ным пре па ра том из этой 
груп пы яв ля ет ся аце тил са ли ци ло вая 
кис ло та, про стой в при ме не нии пре па-
рат, на зна че ние ко то ро го не со пря же но 
с не об хо ди мос тью ла бо ра тор но го кон т-
ро ля. Пред поч ти тель но на зна че ние спе-
ци аль ной фор мы Ас пи ри на, по кры то го 
ки шеч но рас т во ри мой обо лоч кой, вы сво-
бож да е мо го в ще лоч ной сре де ки шеч ни-
ка, что сво дит к ми ни му му риск уль це ро-
ген но го дей ст вия.

Ди у ре ти ки. Мо че гон ные пре па ра ты 
по зво ля ют улуч шить кли ни чес кое со сто-
я ние боль ных ЛГ и ре ко мен ду ют ся во 
всех слу ча ях раз ви тия де ком пен са ции, 
хо тя спе ци аль ные ран до ми зи ро ван ные 

ис сле до ва ния до на сто я ще го вре ме ни 
не про во ди лись. Пра во вы бо ра кон к-
рет но го пре па ра та оста ет ся за кли ни-
цис та ми. До зы ди у ре ти ков сле ду ет ак ку-
рат но тит ро вать во из бе жа ние рез ко го 
па де ния ОЦК и сни же ния сис тем но го 
АД. При ме ня ют ся пет ле вые ди у ре ти ки: 
Фу ро се мид 20120 мг/сут., Этак ри но вая 
кис ло та 50100 мг/сут., То ра се мид 510 
мг/сут. Це ле со об раз но до пол ни тель ное 
на зна че ние ан та го нис та аль дос те ро-
на: Спи ро но лак тон 25150 мг/сут. Во 
всех слу ча ях при ме не ния ди у ре ти ков 
не об хо ди мо тща тель но кон т ро ли ро вать 
содержание элек т ро ли тов в кро ви, а так-
же со сто я ние фун к ции по чек.

Кис ло ро до те ра пия. Боль шин ст во боль-
ных ЛГ име ют не зна чи тель ную ар те ри-
аль ную ги пок сию в по кое. Ис клю че ни ем 
яв ля ют ся па ци ен ты с ЛГ на фо не врож-
ден ных по ро ков сер д ца, у ко то рых вслед-
ст вие шун ти ро ва ния кро ви спра вана ле-
во раз ви ва ет ся реф рак тер ная к кис ло ро-
до те ра пии ги пок се мия. У ря да боль ных с 
вы ра жен ной ги пок се ми ей об на ру жи ва ют  
вто рич ное открытое овальное окно.

Эф фек тив ность дли тель ных (до 1215 
ча сов в сут.) ин га ля ций О

2
 (2 л/мин.) по ка-

за на у боль ных ЛГ на фо не ХОБЛ. При 
этом важ но под дер жи вать са ту ра цию на 
уров не не ме нее 90%.

Сер деч ные гли ко зи ды и инот роп ные 
пре па ра ты. Сни же ние со кра ти мос ти ПЖ 
при ЛГ яв ля ет ся од ним из важ ней ших 
ме ха низ мов раз ви тия и прог рес си ро ва-
ния СН, по это му инот роп ные пре па ра ты 
мо гут быть по ка за ны боль ным ЛГ. В/в 
на зна че ние ди гок си на у боль ных ИЛГ 
спо соб ст ву ет не ко то ро му по вы ше нию СВ 
и со про вож да ет ся су щес т вен ным умень-
ше ни ем уров ня но рад ре на ли на в плаз ме 
кро ви. СГ мо гут на зна чать ся в ред ких 
слу ча ях МА у боль ных ЛГ для уре же ния 
же лу доч ко во го рит ма. До бу та мин у боль-
ных ЛГ ис поль зу ет ся лишь в тер ми наль-
ной ста дии за бо ле ва ния и в ря де слу ча ев 
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по зво ля ет дос тичь ста би ли за ции со сто я-
ния.

Анта го нис ты каль ция. Ва зо кон т рик-
тив ная те о рия па то ге не за ЛГ ба зи ру ет ся 
на при сут ст вии ги пер тро фии ме дии в ЛА 
и ар те ри о лах, а так же умень ше нии ЛСС 
при на зна че нии ва зо ди ла та то ров. Оче вид-
но, толь ко у мень шей час ти боль ных ЛГ 
при на зна че нии ва зо ди ла та то ров, в час т-
нос ти АК, воз мож но дос тичь кли ни чес ки 
зна чи мо го сни же ния ДЛА.

Бла го при ят ные кли ни чес кие и прог-
нос ти чес кие эф фек ты АК, на зна ча е мых в 
вы со ких до зах у боль ных ЛГ с по ло жи тель-
ной ос т рой про бой, бы ли по ка за ны в од но-
цен т ро вых, не ран до ми зи ро ван ных ис сле-
до ва ни ях. К чис лу ре ко мен до ван ных для 
ле че ния ЛГ в на сто я щее вре мя от но сят ся 
ди гид ро пи ри ди но вые АК и Дил ти а зем.

Вы бор пре па ра та опре де ля ет ся ис ход-
ной ЧСС. Па ци ен там с ЧСС < 80 уд/мин 
в по кое сле ду ет ре ко мен до вать АК ди гид-
ро пи ри ди но во го ря да. Амло ди пин яв ля-
ет ся пре па ра том вы бо ра для па ци ен тов с 
ЛГ при на ли чии пра во же лу доч ко вой СН. 
Су точ ные до зы пре па ра тов, до ка зав шие 
эф фек тив ность, дос та точ но вы со кие (таб-
ли ца 4). При от но си тель ной та хи кар дии 
(ЧСС > 80 уд/мин в по кое) сле ду ет от дать 
пред поч те ние Дил ти а зе му.

Важ но под чер к нуть, что те ра пию АК 
сле ду ет на чи нать под стро гим ге мо ди на-
ми чес ким кон т ро лем толь ко боль ным ЛГ, 
от ве ча ю щим на при ме не ние ва зо ди ла та то-

ров. Для про ве де ния про бы ис поль зу ют 
сле ду ю щие на чаль ные до зы пре па ра тов: 
20 мг Ни фе ди пи на или 60 мг Дил ти а зе ма, 
за тем каж дый час на зна ча ет ся та же до за 
до 20% сни же ния СДЛА, опре де лен но го 
при ка те те ри за ции пра вых от де лов сер д ца 
или ЭхоКГ. 50% от эф фек тив ной в ос т рой 
про бе до зы не об хо ди мо на зна чать каж-
дые 68 ча сов еже днев но. Тит ро вать до зу 
пре па ра та сле ду ет по сте пен но в те че ние 
не сколь ких не дель до мак си маль но пе ре-
но си мых. Ино гда сис тем ная ги по то ния, 
оте ки го ле ней и стоп пре пят ст ву ют уве ли-
че нию до зы. На зна че ние СГ и/или ди у ре-
ти ков в не ко то рых слу ча ях по зво ля ет спра-
вить ся с по боч ны ми эф фек та ми АК.

Те ра пия АК по ка за на: па ци ен там с СИ 
> 2,1 л/мин/м2, и/или са ту ра ци ей ве ноз-
ной кро ви > 63%, и/или дав ле ни ем в ПП 
< 10 мм рт.ст. и с по ло жи тель ным от ве том 
на ос т рое на зна че ние ва зо ди ла та то ра. 
Па ци ен ты, наи луч шим об ра зом ре а ги ру-
ю щие на на зна че ние АК, как пра ви ло, 
де мон ст ри ру ют сни же ние ДЛА и ЛСС до 
50% от ис ход но го, а час то – до нор маль-
ных зна че ний.

У па ци ен тов с СИ > 2,1 л/мин/м2, и/
или са ту ра ци ей ве ноз ной кро ви > 63%, 
и/или дав ле ни ем в ПП < 10 мм рт.ст. и 
с от ри ца тель ной ос т рой про бой ус пех 
на зна че ния ва зо ди ла та то ра ма ло ве ро я тен 
и мо жет вы звать по боч ные эф фек ты.

При СИ < 2,1 л/мин/м2, и/или са ту ра-
ци ей ве ноз ной кро ви < 63%, и/или дав ле-

Таб ли ца 4
АК для ле че ния боль ных ЛГ

Ле кар ст вен ный На чаль  - При рост до зы  Су точ ная до за  Су точ ная до за  Су точ ная до за  
пре па рат ная до за каж дые  (СДЛА<  (СДЛА  (СДЛА>  
  35дней 50 мм рт.ст. 50100 мм рт.ст.) 100мм рт.ст.

ни фе ди пин 2040мг на 20мг 4060мг 80120мг 120180мг

ис ра ди пин 2,55мг на 2,55мг 7,510мг 1012,5мг 12,515мг

ам ло ди пин 2,55мг на 2,5мг 10мг 12,5мг 15мг

ла ци ди пин 24мг на 2мг 4мг 48мг 8мг

дил ти а зем 3060мг на 30мг 120180мг 180240мг 240360мг
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ни ем в ПП > 10 мм рт.ст. АК аб со лют но 
про ти во по ка за ны.

Не бо лее 25% боль ных ЛГ име ют по ло-
жи тель ную про бу с ва зо ди ла та то ром, из 
них лишь у по ло ви ны уда ет ся под дер жать 
кли ни коге мо ди на ми чес кий эф фект при 
дли тель ном на зна че нии АК.

Прос таг лан ди ны. PG – ли пид ные 
со еди не ния уни каль ной струк ту ры, об ра-
зу е мые из еди но го суб стра та ара хи до но-
вой кис ло ты, ме ди а то ры био ло ги чес ких 
фун к ций, учас т ву ю щие в т.ч. в ре гу ля ции 
со су дис то го то ну са. В на сто я щее вре мя 
PG рас смат ри ва ют ся как пер с пек тив-
ная груп па пре па ра тов для ле че ния ЛГ, 
по сколь ку по ми мо ва зо ди ла ти ру ю ще го 
об ла да ют ан ти аг ре га ци он ным и ан ти про-
ли фе ра тив ным дей ст ви я ми.

PG Е
1
 – ва зо ди ла ти ру ю щий PG, ко то-

рый пер вым эф фек тив но ис поль зо вал ся 
для ле че ния боль ных ЛГ. Бла го да ря очень 
ко рот ко му пе ри о ду по лу вы ве де ния (35 
мин) воз мож но быс т ро тит ро вать до зу до 
мак си маль ной и при не об хо ди мос ти поч-
ти мо мен таль но оста но вить дей ст вие пре-
па ра та. 90% PG Е

1
 инак ти ви ру ет ся в лег-

ких, по это му его по ступ ле ние в боль шой 
круг кро во об ра ще ния ни чтож но ма ло и 
вы ра жен ной сис тем ной ги по то нии, как 
пра ви ло, не от ме ча ет ся.

На ли чие ан ти аг ре га ци он но го эф фек та 
де ла ет PG Е

1
 при вле ка тель ным с уче том 

вы ра жен ных на ру ше ний в сис те ме ге мос-
та за у боль ных ЛГ. Наи бо лее удоб на схе ма 
те ра пии, при ко то рой не боль шая стар-
то вая до за 510 нг/кг/мин по сте пен но 
уве ли чи ва ет ся под кон т ро лем сис тем но-
го АД до мак си маль ной – 30 нг/кг/мин. 
Воз мож ные по боч ные эф фек ты – ги по-
то ния, ги пе ре мия ли ца, го лов ные бо ли, 
бо ли в об лас ти сер д ца не оп ре де лен но го 
ха рак те ра, бо ли в жи во те, тош но та, ди а-
рея, воз ни ка ют ред ко.

В 80е го ды про шло го ве ка кли ни чес-
кое ис поль зо ва ние PG Е

1
 бы ло свя за но с 

про ве де ни ем ос т рых проб для опре де ле-

ния ва зо ре ак тив нос ти ле гоч ных со су дов. 
Одна ко поз д нее вы яс ни лось, что по зи-
тив ный эф фект дли тель но го на зна че ния 
PG от ме ча ет ся да же у тех па ци ен тов с ЛГ, 
у ко то рых острая про ба с ва зо ди ла та то-
ром бы ла от ри ца тель ной. Инте рес но, что 
имен но эти боль ные де мон ст ри ро ва ли 
зна чи мые кли ни чес кое и ге мо ди на ми чес-
кое улуч ше ния при дли тель ном ле че нии 
ЛГ, при этом дос ти га лось бо лее су щес т-
вен ное по срав не нию с ОФП сни же ние 
ЛСС.

Бла го при ят ные ре зуль та ты ле че ния PG 
бы ли по лу че ны как у боль ных ИЛГ, в т.ч. 
у де тей, так и при ЛГ на фо не сис тем ной 
крас ной вол чан ки и дру гих сис тем ных 
за бо ле ва ний со еди ни тель ной тка ни, по ро-
ков сер д ца с сис тем ноле гоч ны ми шун та-
ми, и по сле хи рур ги чес кой кор рек ции их, 
при ВИЧин фек ции, пор то ле гоч ной ЛГ. 
Во прос о це ле со об раз нос ти на зна че ния 
PG боль ным ЛГ вслед ст вие ТЭЛА оста ет-
ся не ре шен ным, хо тя опи са ны ус пеш ные 
еди нич ные слу чаи ле че ния та ких па ци ен-
тов.

Анта го нис ты ре цеп то ров эн до те ли на. 
ЭТ1 – пеп тид эн до те ли аль но го про ис-
хож де ния, ха рак те ри зу ю щий ся мощ ным 
ва зо кон т рик тор ным и ми то ген ным свой-
ст ва ми в от но ше нии ГМК. ЭТ1 свя зы ва-
ет ся с дву мя ти па ми ре цеп то ров – ЭТ

А
, 

ло ка ли зу ю щи ми ся на ГМК, и ЭТ
В
, ло ка-

ли зу ю щи ми ся на эн до те ли аль ных клет-
ках и ГМК. Акти ва ция ЭТ

А
 и ЭТ

В
ре цеп-

то ров ГМК вы зы ва ет ва зо кон ст рик тор-
ный и ми то ген ный эф фект. Сти му ля ция 
ЭТ

В
ре цеп то ров спо соб ст ву ет кли рен су 

ЭТ1 в лег ких, уве ли че нию про дук ции 
NO и осво бож де нию PGХ. Ис сле до ва-
ния экс прес сии ЭТ1 в ле гоч ной тка ни 
под твер ж да ют его роль в па то ге не зе ЛГ, 
од на ко не уста нов ле но, яв ля ет ся ли по вы-
шен ная про дук ция ЭТ1 при чи ной или 
след ст ви ем ЛГ. Акти ва ция сис те мы ЭТ 
у боль ных ЛГ служит  ос но ва ни ем для 
ис поль зо ва ния ан та го нис тов ре цеп то ров 
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к эн до те ли ну, бло ки ру ю щих ЭТ
А
 – ре цеп-

то ры или од но вре мен но оба ти па ре цеп то-
ров – ЭТ

А
 и ЭТ

В
.

Бо зен тан – пер вый пре па рат из 
клас са ан та го нис тов ре цеп то ров к ЭТ, 
бло ки ру ю щий оба ти па ре цеп то ров. 
В ран до ми зи ро ван ных ис сле до ва ни-
ях у боль ных ЛГ про де мон ст ри ро вал 
спо соб ность улуч шать толерантность к 
физической нагрузке, ФК, ге мо ди на ми-
чес кие и ЭхоКГ па ра мет ры. В ис сле-
до ва нии BREATHE1 при на зна че нии 
Бо зен та на в до зах 125 мг или 250 мг/сут. 
па ци ен там с ИЛГ и ЛГ на фо не сис тем-
ных за бо ле ва ний со еди ни тель ной тка ни 
от ме ча лось су щес т вен ное по срав не нию 
с груп пой пла це бо улуч ше ние ге мо ди-
на ми чес ких по ка за те лей, тес та 6МХ, 
кли ни чес ких ис хо дов. У 10% боль ных, 
ча ще при на зна че нии мак си маль ной 
су точ ной до зы Бо зен та на, на фо не те ра-
пии по вы ша лись уров ни тран са ми наз. 
Отме на Бо зен та на при во ди ла к нор ма ли-
за ции пе че ноч ных фер мен тов.

На зна че ние пре па ра та ре ко мен ду ет ся 
боль ным ИЛГ и ЛГ при скле ро дер мии 
без су щес т вен но го ле гоч но го фиб ро за с 
III и IV ФК (ВОЗ) в до зе 125 мг дваж ды 
в сут ки с еже ме сяч ным кон т ро лем фер-
мен тов пе че ни. У боль ных ЛГ Бо зен тан 
мо жет вы зы вать раз ви тие ане мии и за дер-
ж ку жид кос ти. У жен щин, при ни ма ю щих 
Бо зен тан, не об хо ди ма адек ват ная кон т ра-
цеп ция с уче том воз мож но го те ра то ген-
но го эф фек та. Су щес т ву ет мне ние о том, 
что этот класс пре па ра тов мо жет по слу-
жить при чи ной тес ти ку ляр ной ат ро фии и 
сте риль нос ти у муж чин, по это му не об хо-
дим кон т роль спер мо грам мы.

Оксид азо та и ин ги би то ры фос фо ди-
эс те ра зы ти па 5. NO – мощ ный эн до ген-
ный ва зо ди ла та тор, се лек тив но дей ст ву-
ю щий на со су ды МКК. NO об ра зу ет ся из 
Lар ги ни на под дей ст ви ем каль цийза ви-
си мой NOсин та зы. Диф фун ди руя че рез 
аль ве о ляр ную мем б ра ну, NO по па да ет в 

ГМК ар те рий и ар те ри ол, по вы шая уро-
вень цГМФ, ко то рый ини ци и ру ет кас кад 
ре ак ций, при во дя щих, в ко неч ном сче те, 
к сни же нию то ну са глад кой мус ку ла ту ры 
со су дов. За тем NO по сту па ет в сис тем-
ный кро во ток, где инак ти ви ру ет ся пу тем 
свя зы ва ния с ок си ге мог ло би ном с об ра зо-
ва ни ем мет ге мог ло би на и нит ра тов. При 
ЛГ на ру ша ет ся син тез NO. В клет ках 
эн до те лия боль ных ИЛГ при им му но гис-
то хи ми чес ких ис сле до ва ни ях по ка за но 
сни же ние экс прес сии эн до те ли аль ной 
NOсин та зы.

В 80е го ды про шло го ве ка ин га ля ци-
он ный NO ис поль зо вал ся с це лью вы пол-
не ния ОФП для оцен ки ре ак тив нос ти 
ле гоч ных со су дов и вы яв ле ния боль ных 
с по тен ци аль но по зи тив ным эф фек том 
ва зо ди ла та то ров. Опи са ны слу чаи дли-
тель но го эф фек тив но го и без опас но го 
при ме не ния ин га ля ций NO мак си маль но 
до 1,5 лет у боль ных ИЛГ.

Боль ным ЛГ с хо ро шим эф фек том про-
во дят ся 23не дель ные кур сы ин га ля ци-
он но го NO 2040 ppm в те че ние 56 ча сов 
в сут ки.

Сил де на фил – мощ ный се лек тив ный 
ин ги би тор цГМФза ви си мой фос фо ди-
эс те ра зы (тип 5), пред от вра щая де гра да-
цию цГМФ, вы зы ва ет сни же ние ЛСС и 
пе ре груз ку ПЖ. К на сто я ще му вре ме ни 
уже на коп ле ны дан ные, де мон ст ри ру ю-
щие хо ро шую пе ре но си мость и эф фек-
тив ность Сил де на фи ла у боль ных ЛГ 
раз лич ной эти о ло гии. В кли ни чес ких 
ис сле до ва ни ях Сил де на фил при ме нял ся 
в ра зо вых до зах 25100 мг 23 ра за в сут-
ки и вы зы вал улуч ше ние ге мо ди на ми ки 
и толерантность к физической нагрузке 
у боль ных ЛГ. Опи са ны ред кие по боч-
ные эф фек ты пре па ра та: го лов ная боль, 
за ло жен ность но са, при ли вы, на ру ше ния 
зре ния, дис пеп сия. Сил де на фил ре ко мен-
ду ет ся боль ным ЛГ, у ко то рых не эф фек-
тив на стан дар т ная ме ди ка мен тоз ная те ра-
пия.
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Ком би ни ро ван ная те ра пия
Исполь зо ва ние для ле че ния па ци ен-

тов с ЛГ ком би на ции ле кар ст вен ных пре-
па ра тов, воз дей ст ву ю щих на раз лич ные 
па то фи зи о ло ги чес кие ме ха низ мы, яв ля ет-
ся чрез вы чай но при вле ка тель ным под хо-
дом. При этом воз мож но од но вре мен ное 
на зна че ние двух пре па ра тов ли бо при со е-
ди не ние вто ро го или тре тье го пре па ра та 
к пред шес т ву ю щей те ра пии, ко то рая ока-
за лась не до ста точ но эф фек тив ной.

Воз мож нос ти ис поль зо ва ния ком би на-
ции Бо зен та на с PG или сил де на фи лом 
у боль ных ИЛГ и ЛГ на фо не Сис тем ных 
за бо ле ва ний со еди ни тель ной тка ни со II 
и III ФК (ВОЗ) ис сле ду ют ся в ран до ми зи-
ро ван ных ис сле до ва ни ях.

Хи рур ги чес кое ле че ние
Пред сер д ная сеп тос то мия. Пред сер-

д ная сеп тос то мия, т. е. соз да ние пер-
фо ра ции в МПП, ста ла при ме нять ся у 
боль ных с пра во же лу доч ко вой СН по сле 
на блю де ний, что боль ные ИЛГ с вто рич-
ным открытым овальным окном име ют 
луч шую вы жи ва е мость, чем те, у ко то-
рых МПП со хра не на. Соз да ние сбро са 
кро ви спра вана ле во по зво ля ет сни зить 
дав ле ние в ПП, улуч шить фун к цию ПЖ, 
уве ли чить пред наг руз ку ЛЖ и СВ, что 
при во дит к умень ше нию го ло вок ру же-
ний, син ко пе, по вы ше нию то ле ра нт нос-
ти к фи зи чес кой наг руз ке. Од на ко с уче-
том рис ка воз ник но ве ния жиз не о пас ной 
ар те ри аль ной ги пок се мии и, как след-
ствие, увеличе ния смер т нос ти, осо бен но 
у боль ных с тя же лой пра во же лу доч ко-
вой не до ста точ нос тью кро во об ра ще ния, 
пред сер д ная сеп тос то мия по ка за на при 
не эф фек тив нос ти всех ви дов ме ди ка мен-
тоз но го ле че ния или как под го то ви тель-
ный этап пе ред транс план та ци ей лег ких.

Пред сер д ная сеп тос то мия ре ко мен до-
ва на боль ным ЛГ с III и IV ФК (ВОЗ) с 
час ты ми син ко пе или реф рак тер ной к 
те ра пии пра во же лу доч ко вой СН. Смер т-

ность боль ных при пред сер д ной сеп тос-
то мии со став ля ет 515%.

Тром бэн дар те рэк то мия. Этот вид хи рур-
ги чес ко го ле че ния боль ных ЛГ с тром-
бо ти чес кой об ту ра ци ей прок си маль ных 
от де лов ЛА по зво ля ет умень шить об щее 
ЛСС, улуч шить сис то ли чес кую фун к-
цию ПЖ, толерантность к физической 
нагрузке, уве ли чить про дол жи тель ность 
жиз ни боль ных.

Тром бэн дар те рэк то мия по ка за на па ци-
ен там с ТЭЛА, ИБС, кла пан ны ми по ро ка-
ми, ИЛГ (при от но си тель но не вы со ком 
ДЛА). Основ ным про ти во по ка за ни ем к 
тром бэ дар те рэк то мии слу жит вы ра жен-
ное по ра же ние па рен хи мы лег ких (ОФВ

1
 

< 30%). 
Транс план та ция лег ких или ком п лек-

са сер д целег кие. В един ст вен ном, прос-
пек тив ном, не кон т ро ли ру е мом ис сле до-
ва нии бы ло по ка за но, что 3 и 5лет няя 
вы жи ва е мость по сле транс план та ций 
од но го или обо их лег ких, ком п лек са сер-
д целег кие у боль ных ЛГ со ста ви ла 55% 
и 45% со от вет ст вен но. Опе ра ции транс-
план та ции од но го или обо их лег ких, ком-
п лек са сер д целег кие про во дят ся у боль-
ных ИЛГ. При син д ро ме Эй зен мен ге ра 
транс план та цию од но го или обо их лег-
ких мо жно ком би ни ро вать  с кор рек ци ей 
ДМПП или ДМЖП. Ре зуль та ты вы жи ва е-
мос ти по сле транс план та ции од но го или 
обо их лег ких у боль ных ЛГ прак ти чес ки 
оди на ко вы, по это му в за ви си мос ти от 
кли ни чес кой си ту а ции оправ да но ис поль-
зо ва ние лю бо го под хо да. В боль шин ст ве 
цен т ров пред по чи та ют вы пол нять би ла те-
раль ную транс план та цию лег ких в свя зи 
с мень шим чис лом по сле опе ра ци он ных 
ослож не ний.

Транс план та ция ком п лек са сер д-
целег кие по ка за на боль ным с син д ро-
мом Эй зен мен ге ра и тер ми наль ной ста-
ди ей не до ста точ нос ти кро во об ра ще ния, 
в слу чае слож ных по ро ков сер д ца, при 
ДМЖП.
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По сле уста нов ле ния ди аг но за ЛГ на чи-
на ют об щие ме ро при я тия и ле че ние АК 
(при от сут ст вии про ти во по ка за ний), ди у-
ре ти ка ми при за дер ж ке жид кос ти, кис ло-
ро до те ра пи ей – при ги пок се мии, СГ – при 
реф рак тер ной пра во же лу доч ко вой не до-
ста точ нос ти и/или суп ра вен т ри ку ляр ной 
та хи кар дии. Острые про бы на ва зо ре ак тив-
ность дол ж ны вы пол нять ся всем боль ным 
ЛГ. Наи бо лее ве ро ят ный по ло жи тель ный 
эф фект от на зна че ния вы со ких доз АК, 
сле ду ет ожи дать у боль ных ИЛГ и ЛГ вслед-
ст вие при ема ано рек ти ков. Имен но этим 
боль ным на зна ча ют АК в мак си маль но 
пе ре но си мых до зах; стой кость эф фек та 
дол ж на оце ни вать ся че рез 3 и 6 ме ся цев от 
на ча ла те ра пии.

Для па ци ен тов с ЛГ I и II ФК ре ко-
мен ду ет ся стан дар т ная те ра пия ан ти ко а-
гу лян та ми, СГ, ди у ре ти ка ми, кис ло ро до-
те ра пия, при по ло жи тель ной ОФП – АК. 
У этих боль ных воз мож но ис поль зо ва ние 
кур со вой те ра пии PG Е

1
 или ин га ля ци-

он ным NO. Во прос о це ле со об раз нос ти 
на зна че ния этим боль ным Сил де на фи ла 
или Бо зен та на оста ет ся от кры тым изза 
от сут ст вия спе ци аль но за пла ни ро ван ных 
ис сле до ва ний у па ци ен тов c ЛГ I и II ФК. 
Основ ной по пу ля ци ей для из уче ния но вых 
пре па ра тов для ле че ния ЛГ в ран до ми зи-
ро ван ных ис сле до ва ни ях бы ли наи бо лее 
тя же лые боль ные ЛГ с III и IV ФК.

Па ци ен ты с от ри ца тель ной про бой при 
III ФК дол ж ны про дол жать ме ди ка мен тоз-

Алго ритм ле че ния боль ных ЛГ (ри су нок 2)

 III-IV ( )

,
( , , ,

PG 1

 NO 

 III  IV 

 NO 

PG 1

Рис. 2    Алгоритм лечения ЛГ. 
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ную те ра пию под тща тель ным ди на ми чес-
ким кон т ро лем.

Па ци ен там с III ФК, от ри ца тель ной или 
по ло жи тель ной ОФП по ка за но кур со вое 
ле че ние PG Е

1
 или ин га ля ци он ным NO, 

на зна че ние Бо зен та на или Сил де на фи ла. 
В на сто я щее вре мя Сил де на фил яв ля ет ся 
пре па ра том вы бо ра для ле че ния боль ных 
ЛГ при не эф фек тив нос ти дру гих ле кар ст-
вен ных пре па ра тов. Па ци ен там с IV ФК 
ре ко мен ду ет ся применение про ста но и дов 
или Бо зен та на, а так же ком би на ции этих 

средств у боль ных, на зна че ние ко то рым 
пре па ра та пер во го или вто ро го вы бо ра не 
по зво ля ет до бить ся по ло жи тель ной ди на-
ми ки. Из уче ние такой стра те гии ле че ния 
боль ных ЛГ яв ля ет ся це лью про во ди мых 
в на сто я щее вре мя ран до ми зи ро ван ных 
ис сле до ва ний.

Хи рур ги чес кие ме то ды ле че ния: пред-
сер д ная бал лон ная сеп тос то мия и/или 
транс план та ция лег ких, по ка за ны при реф-
рак тер ной к ме ди ка мен тоз но му ле че нию 
ЛГ.

Ме то ди ка вы пол не ния тес та 6МХ
Тест 6МХ сле ду ет про во дить в ут рен ние 

ча сы. Па ци ент дол жен лег ко по зав т ра кать 
за 34 ча са до начала тес та, не при ни мать 
кар дио ло ги чес ких пре па ра тов, не ку рить, 
как ми ни мум, за 2 ча са до про бы. Для тес-
та 6МХ в ко ри до ре дли ной 30 м де ла ют ся 
не за мет ные для па ци ен та раз мет ки че рез 
каж дые 3 м ди стан ции. В те че ние 10 ми нут 
до тес та 6МХ па ци ент дол жен спо кой но 
по си деть. В это вре мя не об хо ди мо за чи-
тать ему сле ду ю щий текст:

«За 6 ми нут Вам не об хо ди мо прой ти как 
мож но боль шее рас сто я ние, при этом нель зя 
бе жать или пе ре ме щать ся пе ре беж ка ми. Вы 
бу де те хо дить по ко ри до ру ту да и об рат но. 
Если по явит ся одыш ка или сла бость, Вы 
мо же те за мед лить темп ходь бы, оста но вить-
ся и от дох нуть. Во вре мя от ды ха мож но при-
сло нить ся к сте не, за тем не об хо ди мо про дол-
жить ходь бу. Пом ни те, Ва ша цель: прой ти 
мак си маль ное рас сто я ние за 6 ми нут».

Во вре мя тес та мож но ид ти за па ци ен-
том, не фор си руя темп его ходь бы. Каж дые 
60 сек сле ду ет по ощ рять па ци ен та, про из-
но ся спо кой ным то ном фра зы: «Все хо ро-
шо» или «Мо ло дец, про дол жай те». Нель зя 
ин фор ми ро вать па ци ен та о прой ден ной 
ди стан ции и остав шем ся вре ме ни. Если 
па ци ент за мед ля ет ходь бу, мож но на пом-
нить о том, что он мо жет оста но вить ся, 
от дох нуть, при сло нить ся к сте не, а за тем 
как толь ко по чув ст ву ет, что мо жет ид ти, 
про дол жить ходь бу. По ис те че нии 6 мин 
сле ду ет по про сить па ци ен та оста но вить ся 
и не дви гать ся, по ка не бу дет из ме ре но 
прой ден ное рас сто я ние. Не об хо ди мо из ме-
рить рас сто я ние с точ нос тью до 1 м, за тем 
пред ло жить боль но му при сесть и на блю-
дать за ним, как ми ни мум, 10 мин. В это 
вре мя он мо жет за пол нить фор му оцен ки 
одыш ки по Borg G 1982. Не сле ду ет со об-
щать па ци ен ту ди стан цию, прой ден ную в 
лю бом из тес тов.

При ло же ние 1

0 от сут ст ву ет
0,5  очень, очень сла бая (ед ва за мет ная)
1  очень сла бая
2  сла бая
3  уме рен ная
4  бо лее тя же лая

5  тя же лая
6, 7 очень тя же лая
8, 9 очень, очень тя же лая
10 мак си маль ная

При ло же ние 2

Шка ла оцен ки одыш ки по Borg G 1982




